Vision borrosa y mielitis transversa
como presentacion de una
patologia desmielinizante.
Enfermedad de Devic
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RESUMEN La neuromielitis 6ptica o enfermedad de Devic referida hasta hace unos afios como parte de la esclerosis
multiple, se conoce hoy como una entidad independiente que se encuentra entre las posibilidades diagnésticas de
sindromes medulares. Debe sospecharse ante un cuadro acompafiado de lesion ocular. Aunque el pronédstico y
curso de la enfermedad es muchas veces pobre y su causa, por lo general, desconocida se deben tener en cuenta sus
sintomas con el fin de evaluar la patologia, estudiarla a fondo y no dejar de lado alguna causa tratable o controlable.
Describimos a continuacion el caso de una paciente adulta que presenté un sindrome medular agudo y alteracion
de la visién. La paciente ingresé para su estudio y se logré diagnosticar el cuadro como manifestacién de una
neuromielitis 6ptica (NMO), que fue confirmada con los hallazgos del examen fisico, los potenciales evocados
visuales y la resonancia magnética de unién toracolumbar. La paciente cursé con una seccién medular de la
que no se recuperé a pesar del tratamiento médico. Se comentan los aspectos diagnésticos, terapéuticos y

evolutivos (Acta Neurol Colomb 2005;21:174-177).

PALABRAS CLAVES: neuromielitis Optica, enfermedad de Devic, mielitis transversa, vision borrosa.

SUMMARY. Optic neuromyelitis or Devic’s disease refered years ago as part of multiple esclerosis, it is known
an indepent patology that affect the spinal cord and must be thought when is acompanied with blurred vision.
Although unknown cause and very poor pronostic, the medical staff must be alert to study this patology very
carefully and treat it in the best way. We described an adult female case who presents with medular syndrome and
visual impairment. The patient admitted for multiples tests and finally the diagnosis of NMO disease. We comment
diagnosis, therapeutic and disease progress (Acta Neurol Colomb 2005;21:174-177).
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INTRODUCCINN grupo unico, se deben elegir unos parimetros
clinicos especificos que sirvan de base para un

Dentro de las enfermedades desmielinizantes - o
enfoque diagnéstico adecuado.

la esclerosis multiple sigue siendo la mas comun.
Sin embargo es muy importante siempre que
se estudia un paciente con sintomas y signos

sugestivos de lesion medular realizar un minucioso Presentacion del caso. Mu)t.:r de 43 ados,
interrogatorio y revisar cada uno de sus sistemas sin antecedentes de importancia. .Se presento
en busqueda de signos que sugieran lesiones con cu.adro.de 24 h.oras.de evolucién de do.lor
concomitantes en otros organos. Asi, para abdominal tipo peso irradiado a espalda y pérdida

diagnosticar una lesién ya definida dentro de un de la fuerza muscular de miembros inferiores.



Habria experimentado retencién urinaria y disuria
por lo que se autoformuld trimetropim-sulfa.
La paciente consulta al servicio de urgencias
en donde inicialmente se enfocan su cuadro
como urolitiasis versus infeccion de vias urinatias.
Como antecedente presentaba un episodio de
virosis respiratoria (dos meses atrds) descrita
por la paciente como una “gripa muy fuerte”.
La revisiéon por sistemas: visiéon borrosa y
caidas desde hacfa un mes por debilidad de
miembros inferiores. Al momento del examen
fisico la paciente estaba acostada, sin fiebre y
hemodindmicamente estable. No se encontraron
adenopatias o signos sugestivos de compromiso
infeccioso sistémico. El examen neurolégico
la mostré alerta, orientada, con vision borrosa
que corregfa con agujero estenopéico, sin signos
de compromiso de otros pares craneanos.
Paraparesia con hiporreflexia y ausencia de
reflejos cutaneos abdominales e hipoestesia
de T10, distension abdominal e hipotonfa del
esfinter anal. Stbitamente durante la exploracion
fisica la paciente present6 dolor lumbar intenso,
nauseas, vomito, palidez y sudoraciéon profusa;
deterioro neurolégico por paraplejia, arreflexia
y anestesia con nivel T10. El fondo de ojo
demostr6 un papiledema GI bilateral. El cuadro
hematico, la velocidad de sedimentacion, el PCR
y el parcial de orina resultaron normales. La
radiografia de térax no mostrd alteraciones.
La resonancia magnética cerebral fue normal.
La resonancia magnética simple de columna
toracolumbar demostré una hiperintensidad de
la médula con engrosamiento en la secuencia T2
en T11-T12 y L1. La fase contrastada mostrd
captacion del medio de contraste en estos niveles
(Figura 1). Se realiz6 puncién lumbar solicitandose
serologia, elisa y pruebas inmunoldgicas para
neuroinfeccién las cuales fueron negativas.
El citoquimico y la presién del liquido no
mostraron anormalidad. Los potenciales visuales
demostraron prolongacién del P100 al estimulo
en tablero de ajedrez compatible, con neuropatia
optica desmielinizante bilateral.

Los anticuerpos antinucleares, anticuerpos
anticitoplasmaticos, anti-Sm y anti-Ro fueron
negativos. Después de haber analizado la historia
clinica, la imagen de resonancia magnética
de unién toracolumbar que demostraba una
lesién extensa del cono medular, el estudio de
potenciales evocados visuales alterados y luego

FiGURA 1. RESONANCIA MAGNETICA CONTRASTADA
DE UNION TORACOLUMBAR QUE DEMUESTRA CAPTACION
DEL CONTRASTE Y ENGROSAMIENTO A NIVEL DEL CONO
MEDULAR.

de haberse descartado otras patologias mediante
los examenes, se confirmé el diagnéstico de
neuromielitis 6ptica. La paciente se manejo
inicialmente con bolos de metilprednisolona
sin obtener mejorfa. Después de cinco dias de
tratamiento y estudios se le di6 salida con férmula
de prednisona oral 60 mg/dia, omeprazol 20
mg/dfa, catbonato de calcio, terapia fisica y
rehabilitacién.

Un mes después de su consulta a urgencias
la paciente no ha mostrado mejorfa de su
cuadro, continua parapléjica y sin control de
sus esfinteres.

DISCUSION

La enfermedad de Devic o neuromielitis
optica (NMO) es una enfermedad desmielinizante
inflamatoria idiopatica que se caracteriza por
ataques de neuritis Optica y mielitis. Aunque
histéricamente la NMO se ha categorizado como
una enfermedad monofasica caracterizada por
aparicién simultdnea de neuritis Optica bilateral y
mielitis; algunos estudios sugieren que existe un
cuadro polifasico con aparicion y remision de los
sintomas. Esta patologfa contintia comportandose
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como una entidad poco frecuente. El diagnostico
clinico se sospecha ante cualquier sintoma
que indique un compromiso medular y ocular.
Usualmente se confunde con la esclerosis multiple
(1,7), a pesar de que existen unos parametros
especificos que las diferencian (Tabla 1). El
diagnostico se hace con base en la historia clinica,
examen fisico y examenes complementarios.
El cuadro clinico se presenta agudamente con
pérdida bilateral de la agudeza visual, escotoma
central y defectos visuales periféricos. El fondo
de ojo demuestra un disco normal o levemente
edematizado. Puede existir dolor si se presenta
neuritis retrobulbar. El compromiso espinal
se presenta con parestesias, alteraciones en el
patrén de la marcha, debilidad de miembros
inferiores que puede progresar hasta paraparesia
o cuadriparesia y de este punto, a una mielitis
transversa. Hay pérdida del control de los
esfinteres, retencién urinaria y ausencia de
evacuaciones con distensién abdominal. Entre
las complicaciones del compromiso espinal
se encuentran la paralisis respiratoria, la
disautonomfia, las tlceras de dectbito y la
sepsis.

Aunque la causa de esta enfermedad no puede
identificarse en muchas veces en otras se ha
asociado a patologfas infecciosas como el HTLV
1, el virus de la inmunodeficiencia adquirida
(2), la tuberculosis, el sarampion, la parotiditis,
la mononucleosis infecciosa y el sarampion.
Trastornos metabdlicos como la deficiencia de

vitamina B12, 4dcido félico, metionina y homo-
cisteina; sindrome osmotico por desequilibrio
hidroelectrolitico (Na-K-Cl-Mg-Ca), ambliopia
tabaco-alcohol y deficiencia multivitaminica.
También se relaciona con toxicos como plomo,
monoxido de carbono, arsénico, cocaina, bazuco,
anfetaminas, adrenérgicos y anticoagulantes. Se
han descrito causas vasculares como infartos
medulares, malformaciones arteriovenosas,
hematomas, estados postquirirgicos, postgravi-
dicas y vaculitis postinfecciosa (ej. endocarditis
bacteriana); autoinmunes como sindrome de
Sjégren, lupus eritematoso sistémico, enfermedad
de Behget, enfermedad de Whipple y esclerosis
multiples. Ademas causas estructurales como
tumores metastasicos, gliomas intramedulares,
neurinomas,, neurofibromas, lipomas, meningio-
mas espinales y siringomielia (3).

Sobre el mecanismo fisiopatolégico se ha
establecido una pronunciada actividad de
inmunoglobulinas y la activacion del complemento
en los sitios de dafo vascular lo que sugiere al
espacio perivascular como el primer sitio de lesion
enla NMO. Esto puede deberse a los anticuerpos
especificos dirigidos hacia un antigeno vascular.
Alternativamente, los antigenos liberados dentro
del sistema nervioso se localizan en el espacio
perivascular y son reconocidos por los anticuerpos
derivados de la circulacion los cuales acentian la
destruccién. Finalmente, se puede producir una
reaccion inflamatoria no especifica por deposito
de complejos inmunes. En cualquiera de los

TaBra 1. COMPARACIONES GENERALES ENTRE LA NMO Y LA ESCLEROSIS MULTIPLE.
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Curso NMO Esclerosis multiple

Distribucion Nervio 6ptico y cordén espinal Sustancia Blanca

Severidad Severa Leve

Resonancia Magnética cerebral Normal Alteracion de la sustancia blanca

Resonancia Magnética espinal
de tres niveles

Citoquimico

90%
30 % a 50%

Frecuencia en mujeres
Autoinmune
Bandas Oligoclonales Ausentes

Discapacidad

Lesiones extensas con mas

Mas de 50 células.

(n Polimorfonucleares)

Relacionada al ataque

Multiples lesiones

Mas de 25 células.
(Monocitos)

70%

No comun
Presentes

Progresiva

Enfermedad de Devic



casos la via del complemento se activa y permite
a la activacion de macrofagos en estos espacios
perivasculares, donde se unen via receptor de
complemento o de inmunoglobulina por fijacién
de complemento (Ig/Fc) (8). La activacion de
macréfagos junto con eosindfilos y neutrofilos,
genera localmente citoquinas, proteasas y radicales
libres de oxigeno que contribuyen al dafio vascular
y parenquimatoso que causa una destruccion de
la sustancia gris y de la sustancia blanca, de los
axones y los oligodendrocitos. El incremento en
la permeabilidad vascular y el edema contribuye
al dafio parenquimatoso por isquemia secundatia
y corresponde a la localizaciéon de las placas
desmielinizantes en el cordén espinal, tipicas

de la NMO (5).

En cuanto a los hallazgos patoldgicos la
lesién espinal demuestra un edema difuso
extendido a través de varios segmentos espinales
y ocasionalmente, puede envolver el cordén
espinal en parches o de manera continua. Estas
lesiones se caracterizan por una infiltracién
extensiva de macréfagos asociada con pérdida
axonal y necrosis de la sustancia blanca y de la
sustancia gris del cordon espinal. La inflamacion
perivascular es variable. La lesiéon cronica se
caracteriza por gliosis, degeneraciéon quistica,
cavitacion y atrofia del cordén y los nervios
opticos. Un incremento aparente en el numero
y prominencia de los vasos consanguineos con
engrosamiento y hialinizacion de las paredes ha
descrito en la areas necroticas y perinecroticas
del cordén (6,7).

En el caso de esta paciente, el diagnostico
se basé en la historia clinica, los hallazgos
radiolégicos y los potenciales evocados. La
consulta tardia (varios dias de iniciados los
sintomas), as{ como la paraplejia determinan
un mal pronéstico de recuperacion. Algunosde
los pacientes que fueron tratados en las fases

iniciales del compromiso medular se recuperaron
funcionalmente (7-10).

Existen parametros especificos para determi-
nar la NMO: anormalidad en la resonancia
magnética espinal por lesiones longitudinales
extensas, tipicamente de mas de tres segmentos
durante los ataques agudos, ocasionalmente se
presenta pleocitosis con predominio de polimor-
fonucleares en el liquido cefalorraquideo (LCR).
La insuficiencia respiratoria con dependencia
ventilatoria es de mal prondstico.

Infortunadamente no existe un tratamiento
efectivo a largo plazo para esta enfermedad por lo
que el prondstico generalmente es sombtio.
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